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RESUMEN: Las malformaciones craneofaciales son patologias complejas que afectan diferentes aspectos de la
vida. El objetivo de esta investigacion es identificar la prevalencia de malformaciones y las condicionantes en que se
desarrollan en el Hospital Herndn Henriquez Aravena (HHHA) de Temuco. Se realizo una investigaciéon en la Unidad de
Neonatologia del HHHA estudiando todos los ingresos con algun diagnostico de malformacién craneofacial realizados
entre enero de 2006 hasta agosto de 2010. Se estudiaron variables del paciente, de la madre y las caracteristicas del
diagnostico y el manejo del paciente. Los datos fueron analizados de forma descriptiva. Se observaron 44 casos con
malformaciones craneofaciales, siendo un 56,82% de sexo masculino con un 22,73% de pertenencia a la etnia mapuche.
La mayoria de los casos presentaron pesos adecuados para sus edades gestacionales, mas del 30% de los casos fueron
de pretérmino. El 52,27% de las madres presentaron edades de parto menores de 30 afios. El 50% de los casos se manejo
en unidad de paciente critico, 16% de los casos requirié cirugia durante su estadia en el servicio de neonatologia y cerca
del 70% de los casos egresaron vivos a su domicilio u otro hospital o unidad hospitalaria. Se concluye que el diagnostico de
fisura labiopalatina es el mas prevalente y se determina la necesidad de manejo multidisciplinario para tratar casos comple-
jos. La existencia de un promedio de 11 casos anuales exige un equipo activo en el area.

PALABRAS CLAVE: malformacion, fisura palatina, sindrome craneofacial.

INTRODUCCION

Las malformaciones craneofaciales son pato- 2003; Sepulveda et al., 2008). Esta situacion determi-
logias complejas que, presentadas generalmente como  na el desconocimiento de las condicionantes y
sindromes, generan trastornos morfoldgicos, funcio-  relativiza la real importancia de estas patologias.
nales y psiquicos, con los consecuentes problemas
del enfermo y su familia. Si bien, algunas de ellas pue- La region de la Araucania, segun el Censo
den tener graves secuelas, un tratamiento correcto 2002, representa el 29,6% de la poblacién indigena
mejora la calidad de vida de quienes las padecen total del pais (INE-MIDEPLAN, 2005). El hospital
(Felemovicius & Ortiz-Monasterio 2004; Mufalo et al., Hernan Henriquez Aravena, es el centro de mayor

2009; Roberts & Shute, 2010; Gonzales et al., 2003).  complejidad de la regidn, y la unidad de neonatologia
reciben y maneja la mayoria de los recién nacidos con
La literatura en Chile, presenta limitada infor- ~malformaciones craneofaciales provenientes de diver-
macioén respecto de la epidemiologia de las malfor-  sos sectores de la region (Olavarria, 2005).
maciones craneofaciales, y los datos existentes co-
rresponden a hospitales de la region Metropolitana y El objetivo de esta investigacion es identificar
en su mayoria hacen referencia a diagndsticos de la prevalencia de malformaciones craneofaciales en
fisuras labiales, palatinas y labiopalatinas no la unidad de neonatologia en el Hospital Hernan
sindromaticas (Nazer et al., 1995, 2001, 2003, 2010, Henriquez Aravena en la IX region de la Araucania.
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MATERIAL Y METODO

Se realizd un estudio descriptivo retrospectivo,
analizando la base de datos de egresos de la unidad de
neonatologia del Hospital Hernan Henriquez.

Se incluyeron todos los casos nacidos entre ene-
ro del afo 2006 y agosto del afio 2010, que presentaron
alguno de los siguientes diagnosticos: fisura facial (fa-
cial, labial, palatina y facial labiopalatina), Disostosis
craneofacial (sindrome de Goldenhart, sindrome de
Treacher-Collins, sindrome de Pierre-Robin, Disostosis
Cleidocraneal, sindrome de Nager y sindrome de
Binder), Craneosinostosis simples (escafocefalia,
Plagiocefalia, Braquicefalia, Trigonocefalia, Oxicefalia y
Mixtas). Craneosinostosis complejas (sindrome de
Crouzon, sindrome de Saethre-Chotzen, sindrome de
Pfeiffer y sindrome de Apert). Aquellos casos que pre-
sentaron fisuras faciales en el contexto de alguna
disostosis craneofacial o craneosinostosis, fueron con-
tabilizados como disostosis craneofacial o
craneosinostosis segun corresponda.

Posteriormente se realizé una revision en las
fichas clinicas de cada caso. La informacion obtenida
fue registrada en un formulario que consideraba varia-
bles como sexo y ascendencia étnica, adecuacion de
peso para edad gestacional y edad gestacional al naci-
miento. También se incluyo variables maternas como la
edad materna al momento del parto y variables de ma-
nejo incluyendo necesidad de manejo en unidad de pa-

Se observo un total de 44 casos con malfor-
maciones craneofaciales entre enero del afio 2006 y
agosto del afio 2010. Veinte y cinco sujetos fueron de
sexo masculino (56,82%), 18 de sexo femenino
(40,91%) y en un caso no existia el dato (2,27%). Diez
casos pertenecieron a la etnia mapuche (22,73%) y
34 casos no pertenecieron a ninguna etnia en particu-
lar (77,27%) (Tabla 1).

Consideraciones del paciente y la madre. En 29 ca-
sos se observo un tamafio adecuado para su edad
gestacional (65,91%), 12 casos presentaron un tama-
fio pequefio para su edad gestacional (27,27%) y 3
de los casos presentaron un tamafio grande para su

Tabla Il. Distribucion de malformaciones

craneofaciales.

Patologia Casos

n %

Fisuras Faciales 31 70
No labiopalatinas 0 0
Labiopalatinas 31 70
Labial 2
Palatina 7 16
Labiopalatina 23 52
Encefaloce

[e]

Disostosis Craneofacial
Goldenhart
Treacher-Collins

AN O BN -
N OO © =2 N

Piemre robin
ciente critico independiente de la causa, cirugia duran- . .
te estadia en servicio de neonatologia independiente 8:898t08's
e . eidocraneal
dfa la causa y condicién de egreso del caso indepen- Nager 0 0
diente de la causa. Binder 0 0
Los datos obtenidos fueron agrupados y tabula- Craneasinostosls 5 "
dos en una platilla de Excel para finalmente realizar el Simple 1 2
analisis de datos. Compleja 4 9
Crouzon 1 2
Saethre-Chotzen 0 0
RESULTADOS Pfeiffer 1 5
Apert 2 5
Tabla I. Distribucion de casos por sexo, etnia y edad materna.
Casos Sexo* Etnia Edad materna
Masculino  Femenino Presente Ausente Menosde 15 15-30 31-40 Mas de 40
n 25 18 10 34 0 23 15 4
% 56,82 40,91 22,73 77,27 0 52,27 34,09 9,09

*En un caso no se encontraba el dato.
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Tabla lll. Distribucion de Fisuras faciales, encefalocele y sindromes craneofaciales por sexo, etnia y edad materna.

Patologia Sexo Etnia Edad materna
Masculino Femenino Mapuche No 15-30 31-40 Mayor de
mapuche 40
n % n % n % n % n % n % n %
Fisura facial
Labial
Unilateral 0 0 1 100 0 O 1 100 1 100 O 0 0 0
Bilateral 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Total 100 O 1 100 1 100
Palatina*
Unilateral 2 29 4 58 3 43 4 58 6 86 1 14 0 0
Bilateral 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Total 2 29 4 58 3 43 4 58 6 86 1 14 0 0
Labiopalatina
Unilateral 11 61 7 39 4 22 14 78 8 44 8 44 2 11
Bilateral 3 60 2 40 1 20 4 80 3 60 1 20 1 20
Total 14 61 9 39 5 22 18 78 11 48 9 39 3 13
Encefaloce** 1 100 O 0 0 0 1 100 - - - - - -
Total 17 53 14 43 8 25 24 75 18 56 10 31 3 9
Sindrome Craneofacial
Goldenhar 3 75 1 25 1 25 3 75 3 75 1 25 0 0
Pierre Robin 2 100 O 0 0 0 2 100 0 0 1 50 1 50
D. Cleidocranea 1 100 O 0 0 0 1 100 1 100 O 0 0 0
Pfeiffer 0 0 1 100 0 O 1 100 0 0 1 100 O 0
Crouzon 1 100 O 0 1 100 O 0 0 0 1 100 O 0
Apert** 1 50 1 50 0 0 2 100 1 100 O 0 0 0
Craneosinostosis 0 0 1 100 O 0 1 100 0 0 1 100 O 0
simple

*Variable sexo ausente en un caso

edad gestacional (6,82%). Quince de los casos na-
cieron de edades gestacionales menores a 37 sema-
nas (34,09%) y 29 con edades gestacionales entre
37 y 42 semanas (65,91%). No se encontraron casos
con edades gestacionales al nacimiento mayores de
42 semanas.

Respecto a las variables maternas (Tabla 1),
se encontraron 23 casos de edades maternas entre
15 y 30 afios al momento del parto (52,27%), 15 ca-
sos de edades maternas entre 31 y 40 afos al mo-
mento del parto (34,09%), 4 casos con edades ma-
ternas mayores de 40 afios al momento del parto
(9,09%) y en 2 casos no existia el dato (4,55%).

Consideraciones en el manejo del paciente. Con

**Variable edad materna ausente

respecto a las variables de manejo de los casos, en
22 casos fue necesario manejo en unidad de pacien-
te critico (50%), mientras que en los restantes no fue
necesario. El manejo quirdrgico no se indico en 37
casos (84,09%), mientras que en 7 casos si fue nece-
sario (15,91%). Respecto de los egresos, 19 casos
egresaron vivos desde el servicio de neonatologia
hacia su domicilio (43,18%), 12 casos egresaron vi-
vos y fueron derivados a otro hospital o unidad
(27,27%) y 13 casos egresaron muertos (29,55%).

Consideraciones del diagnéstico. Con respecto a
las patologias detectadas (Tabla Il), 31 casos presen-
taron fisuras faciales labio-palatinas (70,45%) entre
los cuales 1 caso present6 fisura labial (2,27%), 7
casos presentaron fisuras palatinas (15,91%), 23 ca-
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Tabla IV. Distribucidn de fisuras y encefalocele de acuerdo a necesidad de manejo en unidad de paciente critico (UPC),

necesidad de manejo quirtrgico y condicion de egreso

Patologia Manejo en UPC Manejo quirargico Condicién de egreso
Requirié No Requirié No Requirié  Vivo a Vivo a otro Muerto
UPC Requirio Cirugia Cirugia domicilio hospital o
UPC servicio
n % n % n % n % n % n % n %
Fisura
Labial
Unilateral 100 100 100 O
Bilateral 0 O 0 0 0 0 0 0 0 0
Total 0 O 100 O 0 100 1 100 O 0 0 O
Palatina
Unilateral 5 71 2 29 1 14 6 86 2 29 3 42 2 29
Bilateral 0 O 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Total 5 71 29 1 14 86 29 3 42 2 29
Labiopalatina
Unilateral 7 39 11 61 3 17 15 83 9 50 4 22 5 28
Bilateral 2 40 3 60 0 0 5 100 2 40 2 40 1 20
Total 9 39 14 61 3 13 20 87 11 48 6 26 6 26
Encefaloce 1 100 O 0 0 0 1 100 O 0 0 0 1 100
Sindrome
Craneofacial
Goldenhar 4 100 O 0 1 25 3 75 1 25 1 25 2 50
Pierre Robin 2 100 O 0 1 50 1 50 1 50 1 50 0
D. Cleidocraneal 0 O 1 100 O 0 1 100 1 100 O 0 0
Pfeiffer 1 100 O 0 1 10 O 0 0 0 0 0 1 100
Crouzon 1 100 O 0 0 0 1 100 O 0 1 100 0 O
Apert 1 50 1 50 0 0 2 100 1 50 0 0 1 50
Craneosinostosis 0 O 1 100 O 0 1 100 1 100 O 0 0 O
simple
sos presentaron fisuras labio-palatinas (52,27%) (Ta- DISCUSION

bla Il1).

En un caso se presentd encefalocele (2,27%),
7 casos presentaron disostosis craneofacial (15,91%)
entre los cuales 4 casos presentaron sindrome de
goldenhar (9,09%), 2 casos presentaron sindrome de
Pierre-Robin (4,55%) y 1 caso presentd disostosis
cleidocraneal (2,27%). En 5 casos se observo
craneosinostosis (11,36%) de los cuales 1 caso pre-
sentd craneosinostosis simple (2,27%), 4 casos pre-
sentaron craneosinostosis complejas (9,09%) entre
las cuales un caso presenté sindrome de Crouzon
(2,27%), un caso presenté Sindrome de Pfeiffer
(2,27%) y 2 casos presentaron sindrome de Apert
(4,55%) (Tablas Il y IV).
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Las fisuras de labio y/o paladar son malforma-
ciones congénitas de alta prevalencia en Chile. Se
estima que por cada 740 nacimientos de nifios vivos
hay un afectado con dicha condicion (Felemovicius &
Ortiz-Monasterio). Esta comprobacion epidemioldgica
representa un problema de salud publica.

Las malformaciones craneofaciales en gene-
ral son de las patologias malformativas mas frecuen-
tes del mundo, particularmente relevantes dentro de
este grupo son las fisuras faciales (Sepulveda et al.;
Sze et al., 2002). En Chile las fisuras presentan una
alta prevalencia (MINSAL, 2009).
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Nuestros resultados coinciden con
Sze et al. y Navas et al. (2008), en el hecho de que
las fisuras faciales son las alteraciones mas
prevalentes dentro de las malformaciones
craneofaciales.

Para Sepulveda et al., con respecto las
fisuras labiales y palatinas, el grupo mas frecuente
es el de las fisuras labiopalatinas, le siguen las
fisuras palatinas y en tercer lugar las fisuras labia-
les. Lo anterior coincide con los resultados obteni-
dos en este trabajo, sin embargo, las proporciones
de cada grupo son diferentes a las nuestras. Las
variaciones de las poblaciones estudiadas pueden
ser la causa a estas diferencias.

Ya Navas et al., y Sze et al., sefialaron que
las disostosis craneofaciales presentan una mayor
frecuencia que las craneosinostosis lo que concuer-
da con nuestro trabajo. La patologia de estos gru-
pos, que presentd la mayor frecuencia fue el sin-
drome de Goldenhart, siendo casi un 10% de del
total de los casos. Le siguen en frecuencia el
sindromede Pierre Robin y de Apert, siendo cada
uno alrededor de un 5% del total. Los problemas en
cuanto a diferenciar patologias asociadas a
craneosinostosis o a disostosis craneofaciales, per-
mite que algunos autores determinen una patolo-
gia en un grupo o en otro, lo cual dificulta las com-
paraciones con otras investigaciones.

Del total de malformaciones craneofaciales,
un 56,82% de los casos era de sexo masculinoy el
sexo femenino se encontraba en un 40,91% de los
casos y en un caso no existia el dato (2,27%). Esta

inclinacion hacia el sexo masculino es coincidente
con lo plateado por Alderman et al., (1988), aunque
puede responder también a variaciones de los gru-
pos de muestra.

Para Alderman et al., la edad materna se
describe como factor de riesgo para el desarrollo
de malformaciones craneofaciales, sin embargo en
nuestra poblacién de estudio el porcentaje de ca-
sos con edades maternas sobre 30 afios era simi-
lar al de casos menores de 30 afios y so6lo un 9%
presentaba edades mayores de 40 anos.

Respecto al manejo de estas patologias im-
plica un analisis costo-eficiencia importante pues un
50% de los casos requirid manejo en unidad de pa-
ciente critico y un 15% de los casos requiero mane-
jo quirurgico, mientras que un 30% de los casos
egreso muerto y menos del 45% egreso vivo a su
domicilio. Es necesario realizar un estudio acabado
de las condicionantes asociadas, la necesidad de
manejo multidisciplinario y en definitiva el manejo
mas adecuado para este grupo de pacientes.

Podemos concluir que en base a un prome-
dio de 11 casos anuales de malformaciones
craneofaciales y siendo el HHHA un centro GES
para pacientes con fisuras labiopalatinas, es nece-
sario mantener un equipo de trabajo activo en el
manejo de la patologia. Es necesario determinar las
mejores condiciones de manejo de los pacientes a
fin de optimizar los recursos existentes. Finalmente,
podemos sefalar que las fisuras labiopalatinas son
las patologias mas prevalentes dentro de las malfor-
maciones craneofaciales.

MITTERSTEINER, D. & OLATE, S. Craniofacial malformation in a high complexity regional hospital. Int. J. Odontostomat.,

7(2):179-184, 2013.

ABSTRACT: Craniofacial malformations are complex pathologies that affect life in different ways. The objective

of this research is to identify the prevalence of craniofacial malformations and to determine their management at the Hospi-
tal Hernan Henriquez Aravena (HHHA) in Temuco. This research was realized in the neonatology unit of this hospital,
studying all admissions with some craniofacial malformation diagnostic during the period between January 2006 and August
2010. We studied variables from patient, mother, diagnostic and treatment. The information was analyzed in a descriptive
way. We found 44 cases with craniofacial malformations, with 56.82% male and 22.73% belonging to the Mapuche ethnic
group. The majority of the cases had weight according to their gestational age. More than 30% of the cases were preterm.
Further, 52.27% were under 30 years old. 50% were managed in the critically ill patient unit, 16% of the cases needed
surgery during their hospital staying in the neonatology unit and nearly 70% of the cases were discharged alive to their
home, other unit or hospital. We concluded that cleft lip and palate was the most prevalent craniofacial malformation and
multidisciplinary management for complex cases is necessary. 11 cases in one year requires an active team in the area.

KEY WORDS: malformation, cleft palate, craniofacial syndrome.
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